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Points Forts a comprendre 


• Les polyradiculonevrites representent 
un ensemble de maladies neurologiques 
qui provoquent un deficit moteur de type 
peripherique, bilateral, symetrique, 

a predominance proximale, ascendant 
et associe a des manifestations sensitives 
et a une dissociation albumino-cytologique. 

• Le syndrome de Guillain-Barre 

est une polyradiculonevrite aigue idiopathique, 
c’est-a-dire que la phase d’extension des paralysies 
est inferieure a 1 mois (12 j en moyenne). 

Elle survient chez un sujet en apparente 
bonne sante et fait intervenir des processus 
immunologiques. 

• Contrairement a une opinion trop repandue, 
le pronostic vital est engage dans les formes 
graves avec atteinte respiratoire. Des sequelles 
motrices plus ou moins invalidantes persistent 
dans environ 30 % des cas. 

• L’amelioration du pronostic actuellement 
constatee est la consequence, d’une part 
de la meilleure definition des mesures 
symptomatiques (prevention des complications, 
respiratoires notamment) et, d’ autre part, 

de l’utilisation precoce de mesures specifiques 
(echanges plasmatiques ou fortes doses 
d’immunoglobulines donnees par voie 
intraveineuse). 


Physiopathologie 

Demyelinisation aigue 

La demyelinisation aigue, plus ou moins disseminee le 
long du systeme nerveux peripherique, spontanement 
reversible, est la caracteristique physiopathologique fon- 


damentale du syndrome de Guillain-Barre (SGB). Elle 
s’ associe a une reaction inflammatoire faite de lymphocytes 
et de macrophages. La demyelinisation segmentaire des 
fibres nerveuses qui accompagne ces lesions inflammatoires 
est caracterisee par la penetration de macrophages dans 
les gaines de myeline, d’apparence normale. La myeline 
du segment conceme est rapidement detruite, phagocytee 
et emportee par les macrophages. Les axones debarrasses 
de leurs debris sont ensuite remyelinises apres proliferation 
des cellules de Schwann. Ces lesions histologiques pro- 
voquent un bloc de conduction, c’est-a-dire, sur le plan 
electrophysiologique, une diminution, voire un arret de 
la progression du potentiel d’action. Le caractere aigu 
de la demyelinisation explique le debut brutal, la phase 
ascendante des paralysies. La recuperation motrice 
spontanee est la consequence de l’arret du processus de 
demyelinisation et (ou) de la remyelinisation. Les 
axones sont en principe respectes. Neanmoins, une 
demyelinisation prolongee augmente le risque d’ atteinte 
axonale du fait des rapports physico-chimiques etroits 
qui existent entre la myeline et l’axone, expliquant des 
sequelles motrices observees lorsque la phase de plateau 
est elevee. La distribution tres heterogene des lesions de 
demyenilisation explique egalement le fait que la severi- 
te maximale du deficit soit tres variable d’un sujet a 
P autre. Les similitudes des lesions observees avec celles 
de la nevrite allergique experimentale sont une des bases 
de la theorie immunitaire. 

Pourtant, les mecanismes intimes de la demyelinisation 
sont mal connus. Outre les anomalies cellulaires prece- 
demment decrites, des facteurs humoraux ont egalement 
ete incrimines : presence de nombreuses cytokines, de 
differents anticorps circulants diriges contre des structures, 
d’ailleurs differentes de la myeline peripherique, activation 
du complement, etc. 

Un facteur demyelinisant serique a ete mis en evidence 
dans le serum des malades atteints de syndrome de 
Guillain-Barre. Le serum de ces malades provoque in 
vitro un bloc de conduction et des lesions histologiques 
de demyelinisation. Neanmoins, la nature chimique de 
ces substances n’est pas connue. 
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Arguments en faveur de la theorie 
infectieuse 

Si la description et les consequences cliniques et electro- 
physiologiques de la demyenilisation sont bien etablies, 
la ou les raisons qui declenchent ce processus restent 
hypothetiques. La theorie infectieuse repose sur un fait 
clinique bien connu qui est que les premiers signes neuro- 
logiques sont precedes dans environ 60 % des cas d’un 
episode infectieux d’allure virale. Les tableaux cliniques 
les plus frequents sont une infection des voies aeriennes 
superieures et des troubles digestifs non specifiques. 
Dans les 10% supplementaires, on note l’existence d’un 
acte chirurgical, d’une serotherapie ou d’une vaccina- 
tion. Une litterature considerable et contradictoire a 
tente d’etablir une relation de cause a effet entre un ou 
plusieurs de ces evenements et l’apparition secondaire 
du syndrome neurologique. Les agents pathogenes les 
plus cites sont les cytomegalovirus, Mycoplasma pneu- 
moniae, le virus d’Epstein-Barr et, plus recemment, 
Campylobacter jejuni. 11 faut rappeler qu’en 1976 une 
campagne de vaccination contre la grippe semblait avoir 
ete suivie aux Etats-Unis d’une elevation de l’incidence 
du syndrome de Guillain-Barre. Ce fait a suscite de 
nombreux travaux contradictoires, et, de toutes fagons, 
ne s’est pas reproduit. Un travail recent semble eliminer 
la responsabilite de la vaccination antigrippale. 

Parmi les differents agents pathogenes precedemment 
cites, C. jejuni est devenu le candidat le plus etudie. Cet 
agent pathogene est interessant car il presente dans son 
enveloppe des derives glyco-conjugues, chimiquement 
proches de certaines structures du nerf peripherique. 
Une reaction immunologique croisee pourrait done se 
produire contre certaines souches de C. jejuni et la myeline 
peripherique (anticorps anti-GMl). Ces anticorps anti-GMl 
sont plus souvent positifs chez les sujets presentant un 
syndrome de Guillain-Barre succedant a une infection a 
C. jejuni, que dans un groupe controle forme de syndrome 
de Guillain-Barre, sans infection a C. jejuni. Selon les 
series, une infection a C. jejuni est retrouvee dans 20 a 
30% des evenements prodromiques qui precedent l’ap- 
parition d’un syndrome de Guillain-Barre. Le syndrome 
de Guillain-Barre succedant a une infection a C. jejuni 
aurait des caracteristiques cliniques particulieres : diarrhee 
prodromique, atteinte axonale precoce, mauvais pronostic 
fonctionnel, predominance particuliere chez l’enfant, le 
sujet jeune et les Asiatiques. 

Epidemiologic et pronostic 

L’incidence annuelle de la maladie varie entre 0,9 et 1,9 pour 
100 000 habitants ce qui fait que le taux moyen de 1,5 pour 
100 000 habitants est habituellement retenu. Ce taux 
semble constant selon les annees et, contrairement a 
l’opinion repandue, ne semble pas dependre des mois ou 
des annees. Le syndrome de Guillain-Barre atteint les 
2 sexes, tous les ages et toutes les ethnies. Dans les 
grandes series, on observe une modeste mais constante 
predominance masculine (1,5 homme en moyenne pour 


I femme). L’age moyen habituel est d’environ 40 ans. 
Cela dit, le syndrome de Guillain-Barre a ete decrit chez 
le nourrisson, chez des personnes agees de plus de 90 ans 
et chez des femmes enceintes. 

Pour des raisons historiques, et particulierement en 
France, le syndrome de Guillain-Barre est souvent associe 
a un qualificatif de benignite. Depuis que des definitions 
internationales ont ete adoptees, il est evident que cette 
notion doit etre abandonnee. Le pourcentage de malades 
devant etre sounds a une ventilation mecanique est 
d’environ 30 %. Le pourcentage de mortalite etait de 25 dans 
les annees 1960-1965, de 10% dans les annees 1970-1980. 

II est actuellement proche de 5%. L’ amelioration des 
mesures symptomatiques destinees a lutter contre les 
complications intercurrentes (infectieuses, embolie pulmo- 
naire, manifestations neurovegetatives) explique cette 
reduction spectaculaire de mortalite. Non seulement le 
syndrome de Guillain-Barre peut entrainer des deces a 
la phase aigue de la maladie, mais il peut provoquer des 
sequelles motrices. Le pourcentage de malades qui, 
apres 1 an de recul, recuperent une force musculaire 
normale n’etait que de 50% avant l’utilisation des 
echanges plasmatiques, il est maintenant compris entre 
60 et 70%. En revanche, le taux de sequelles motrices 
invalidantes, necessitant par exemple une aide pour marcher 
ou un fauteuil, reste proche de 10%, meme dans les 
series recentes utilisant les echanges plasmatiques (EP), 
de fortes doses d’immunoglobulines voire leur association. 
Les facteurs de mauvais pronostic fonctionnel identifies 
dans la litterature sont un age superieur a 60 ans, une 
duree de la phase d’ extension des paralysies courte, 
inferieure a quelques jours, la necessite de recourir rapi- 
dement a la ventilation mecanique, les stigmates electro- 
physiologiques precoces d’une atteinte axonale, l’existence 
dans les facteurs prodromiques de signes digestifs, diarrhee 
notamment, temoignant d’une infection a C. jejuni, les 
formes motrices pures, une phase de plateau longue 
superieure a 7 j. 

Description clinique 

Devolution de la maladie suit schematiquement 4 phases : 
une phase prodromique qui regroupe les evenements 
survenus dans le mois precedant les premiers symptomes 
neurologiques, une phase d’ extension des paralysies 
comprises entre le l er signe deficitaire et le maximum 
des paralysies, une phase de plateau qui se termine au 
premier signe de recuperation motrice, une phase de 
recuperation (figure). 

Phase prodromique 

Nous avons vu que la description de cette phase est 
importante sur le plan physiopathologique. L’ identification 
des differents agents pathogenes possibles reste neanmoins 
du domaine de la recherche et ne doit pas, a notre avis, 
aboutir a une recherche systematique, couteuse et pour 
F instant sans consequence therapeutique. 
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Evolution du syndrome de Guillain-Barre. 


Phase d’extension des paralysies 

La duree moyenne de cette phase est d’une douzaine de 
jours. Des formes fulminantes sont possibles ou un sujet 
en apparente bonne sante peut se retrouver tetraplegique 
et sous ventilation mecanique en 48 h. Ailleurs, revolution 
est plus lente. Le deficit debute le plus souvent aux 
membres inferieurs, atteint parfois d’emblee les 4 membres, 
plus rarement les seuls membres superieurs. Une atteinte 
initiale des paires craniennes, du nerf facial notamment, 
est possible. L’ evolution des paralysies est regulierement 
ascendante et, de jour en jour, on note 1’ aggravation 
d’un territoire deja touche et l’apparition de nouvelles 
atteintes. 11 est fondamental de quantifier l’eventuelle 
atteinte des muscles respiratoires ce qui necessite la 
mesure repetee, au lit, de la capacite vitale. Des pares- 
thesies des 4 membres sont tres frequemment associees 
aux signes deficitaires. Le plus souvent, elles les precedent, 
mais elles peuvent survenir de faqon simultanee ou leur 
succeder. Outre les paresthesies, les malades ressentent 
des myalgies, des rachialgies, des sciatalgies qui au 
debut du syndrome peuvent rendre difficile l’analyse du 
deficit moteur. Devaluation du deficit peut egalement 
etre genee par les troubles de la sensibilite objective 
associes. Les troubles de la sensibilite profonde peuvent 
etre predominants et, par exemple, participer aux troubles 
de la marche. En dehors des complications infectieuses 
precoces, pulmonaires notamment, ces malades sont 
apyretiques. Le diagnostic positif repose sur le caractere 
ascendant des paralysies, l’atteinte de type peripherique, 
sensitivomotrice, l’absence de terrain particulier, la 
dissociation albumino-cytologique (elevation de la pro- 
teinorachie, elements inferieurs a 10/mm 3 ). Dans la 
grande majorite des cas, le diagnostic est evident et 
repose sur des arguments cliniques. L’electromyogramme 
a la recherche des stigmates d’une demyelinisation n’est 
pas indispensable. Pourtant, dans 10 a 15% des cas, 
d’autres diagnostics peuvent etre envisages. Parmi les 
diagnostics les plus souvent discutes, citons les atteintes 
medullaires, un syndrome de la queue de cheval devant 
une forme motrice atteignant les membres inferieurs, 


d’autres neuropathies, notamment les poussees de 
decompensation des neuropathies diabetiques, alcooliques 
ou les atteintes axonales de certaines maladies syste- 
miques. L’hypokaliemie majeure provoque une atteinte 
purement motrice, habituellement associee a une abolition 
de la reponse idiomusculaire. L’intensite des myalgies 
peut simuler une atteinte primitive non musculaire. Une 
elevation moderee des creatines phosphokinases (CPK) 
peut d’ailleurs etre observee dans d’authentiques syndromes 
de Guillain-Barre. La dissociation albumino-cytologique 
peut manquer a un stade precoce de la maladie, notamment 
dans les formes devolution rapide. Une cellularite anor- 
malement elevee (> 10 elements/mm 3 ) doit faire evoquer 
la possibility d’une meningo-radiculite, maladie de Lyme 
notamment, du fait de ses implications therapeutiques 
immediates. Les localisations metastatiques de certaines 
neoplasies, lymphome notamment, s’associent a la presence 
de cellules anormales dans le liquide cephalo-rachidien 
et a une hypoglycorachie, signe tres evocateur, mais 
malheureusement inconstant. Une primo-infection par 
le virus de l’immunodeficience doit systematiquement 
etre eliminee. La poliomyelite anterieure aigue est 
caracterisee par le terrain (absence de vaccination, 
sejour en pays d’endemie), l’aspect non systematise des 
paralysies, l’absence de trouble de la sensibilite objective, 
Lexistence d’un syndrome meninge febrile, le fait qu’il 
existe une reaction cellulaire importante a la ponction 
lombaire, sans elevation de la proteinorachie a un stade 
precoce. Le syndrome de Miller-Fisher est une forme 
particuliere de polyradiculonevrite aigue, beaucoup 
moins frequente que le syndrome de Guillain-Barre, 
dont il ne represente qu’ environ 5 % des cas. 11 est typi- 
quement caracterise par Lexistence d’une ophtalmoplegie, 
d’une ataxie et d’une abolition des reflexes osteo-tendineux 
sans deficit moteur. Son evolution est habituellement 
favorable, sans atteinte respiratoire, des formes de transition 
sont neanmoins possibles avec le syndrome de Guillain- 
Barre. Les formes chroniques de polyradiculonevrite, 
beaucoup moins frequentes, sont caracterisees par une 
phase d’extension lente (> 1 mois) et leur evolution «en 
dents de scie». 

Phase de plateau 

La duree de cette phase est extremement variable. Elle 
peut durer de quelques jours a quelques semaines. La 
severite de l’atteinte neurologique est egalement tres 
variable. Le deficit peut rester localise aux membres 
inferieurs, atteindre les membres superieurs, les muscles 
du tronc et respiratoires, les muscles pharynges. L’atteinte 
des paires craniennes est d’autant plus frequente que le 
deficit des membres est severe. Ce sont les Vll e , IX e et 
X e paires qui sont le plus souvent touchees. Dans les 
formes graves, des paralysies de l’oculo-motricite ou du 
XII peuvent etre observees. 

Outre l’atteinte neurologique, differents evenements 
peuvent survenir durant la phase d’extension ou au 
maximum des paralysies qui, en plus de l’atteinte respi- 
ratoire, peuvent engager le pronostic vital. Les troubles 
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vegetatifs sont les plus spectaculaires. II peut s’agir de 
poussees d’hypertension arterielle, de tachycardies, et 
surtout de bradycardies paroxystiques, spontanees ou, le 
plus souvent, provoquees par les aspirations tracheales 
qui peuvent entramer un arret cardiaque brutal. Les 
manifestations vegetatives sont explosives, debutent lors 
de la phase d’extension des paralysies et disparaissent 
lors de la recuperation motrice. Elies peuvent s’associer 
entre elles, s’accompagner de troubles fugaces de la 
repolarisation sur l’electrocardiogramme, d’anomalies 
biologiques : hyperglycemie, hyponatremie provoquee 
par un syndrome de secretion inappropriee d’hormone 
antidiuretique. Ces desordres dysautonomiques sont 
d’autant plus frequents que l’atteinte neurologique est 
severe et etendue. Depuis l’utilisation des therapeutiques 
specifiques, echanges plasmatiques notamment, la fre- 
quence et la gravite de ces manifestations ont diminue 
de fa 9 on tres significative. 

En dehors des manifestations vegetatives, des complications 
intercurrentes peuvent survenir dont les plus frequentes 
sont incontestablement les surinfections pulmonaires 
avec un risque eleve d’atelectasie et de pneumopathie. 
Dans les series recentes, leur prevalence est d’environ 
30 a 40% avec toutefois des definitions differentes. Le 
risque d’embolie pulmonaire est plus faible que dans les 
series anciennes compte tenu de l’heparinotherapie pre- 
ventive institute de fa 9 on systematique. La encore, avec 
des criteres differents, la frequence des complications 
varie entre 2 et 4 %. 

Phase de recuperation 

La vitesse de recuperation est extremement variable 
d’un sujet a l’autre. Certains malades recuperent rapidement 
une force musculaire voisine de la normale, d’autres 
sont pendant plusieurs mois dans l’incapacite de marcher. 
La duree moyenne de ventilation mecanique varie egale- 
ment entre quelques jours et quelques semaines (moyenne 
entre 20 et 40 j). Chez certains malades, elle peut etre de 
plusieurs mois. 

Les sequelles motrices sont en principe distales, predo- 
minent aux membres inferieurs, sont souvent moderees 
et entravent peu ou pas Eactivite physique. Une para- 
lysie faciale uni- ou bilaterale peut persister. En plus 
de l’atteinte motrice, certains malades se plaignent de 
dysesthesies des extremites parfois tres genantes, de 
troubles de la sensibilite profonde qui genent la marche. 
II est devenu habituel de faire 1’evaluation des sequelles 
apres au moins 1 an de recul. Certaines manifestations, 
comme une sensation persistante de faiblesse muscu- 
laire a l’effort, s’ameliorent generalement avec le temps. 
En revanche, les sequelles graves, par exemple perte 
de l’autonomie de la marche, peuvent s’attenuer, mais 
le risque de reelle recuperation s’estompe avec le temps. 
L’ evolution de la maladie est habituellement mono- 
phasique. Des rechutes ou des recidives sont neanmoins 
possibles. Leur frequence est estimee a environ 5 % 
dans la litterature. 


Principes de la prise en charge 
therapeutique 

Deux types de mesures doivent etre distingues : les 
mesures symptomatiques et les mesures specifiques. 

Mesures symptomatiques 

La prise en charge d’un malade atteint d’un syndrome 
de Guillain-Barre necessite des equipes pluridiscipli- 
naires comportant des neurologues, des reanimateurs et 
des reeducateurs. Les soins paramedicaux (infirmiers, 
kinesitherapeutes) sont fondamentaux. Les equipes soi- 
gnantes ne sont peut-etre pas suffisamment averties de 
l’angoisse legitime qu’eprouvent ces patients et leurs 
families. En dehors de toute procedure de recherche, il 
est evidemment indispensable de dormer des informations 
sur les differentes etapes de la maladie, sur les risques 
encourus, sur l’utilite des examens demandes et des 
therapeutiques proposees. 

Outre 1’evaluation de la force des muscles du tronc et 
des membres, la detection et la surveillance de l’atteinte 
respiratoire est un des problemes essentiels de la phase 
aigue des paralysies. II ne faut pas ici attendre les signes 
cliniques et gazometriques habituels de l’insuffisance 
respiratoire aigue. La dyspnee et la polypnee manquent 
habituellement. La surveillance de l’ampliation thora- 
cique est essentielle, mais necessite une experience par- 
ticuliere. L’hypoxemie arterielle peut traduire l’existence 
d’un trouble de la ventilation. L’hypercapnie est beaucoup 
trop tardive pour etre utile au diagnostic. Le seul para- 
metre fiable est la mesure repetee de la capacite vitale 
(CV), quotidienne si besoin, effectuee au lit du patient. 
Cette mesure est simple, non couteuse, non invasive. De 
plus, la comparaison des chiffres obtenus en positions 
assise et couchee peut permettre de detecter une atteinte 
diaphragmatique. L’existence d’une capacite vitale 
inferieure a 50 % des valeurs theoriques necessite le 
passage en reanimation, des valeurs proches de 30% 
(15 a 20 mL/kg) imposent habituellement le recours a la 
ventilation mecanique. La poursuite de la surveillance 
de la capacite vitale permet enfin de suivre revolution 
ulterieure de la fonction respiratoire et de preciser les 
etapes du sevrage de la ventilation mecanique. 
Differentes therapeutiques sedatives ou antalgiques ont 
ete proposees. Citons les massages, les changements de 
position, l’acetaminophene, l’aspirine, la quinine et, a un 
degre de plus, les anticonvulsivants, les antidepresseurs, 
voire la morphine. De fait, nous ne connaissons pas de 
protocole rigoureux evaluant l’effet des differentes thera- 
peutiques ou des strategies therapeutiques proposees. II 
est vrai que l’intensite des douleurs est tres variable d’un 
sujet a l’autre, n’est pas correlee avec l’intensite du deficit 
moteur, n’est pas non plus toujours facile a analyser 
(myalgies, sciatalgies, paresthesies, douleurs position- 
nelles, etc.), que leur utilisation peut de surcroit etre 
genee par l’apparition des premiers signes d’une insuffi- 
sance respiratoire. II n’en reste pas moins que des progres 
serieux doivent etre accomplis dans ce domaine. De 
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nombreuses descriptions existent dans la litterature de 
l’angoisse et de la douleur physique et morale que res- 
sentent ces patients. 

11 a recemment ete montre qu’un tiers des patients environ 
presente des anomalies initiales et non specifiques du 
bilan hepatique (augmentation moderee des transaminases). 
La signification de ces anomalies n’est pas connue. 
D’autres complications doivent etre prevenues. Le decu- 
bitus prolonge et la paralysie musculaire favorisent l’ap- 
parition de thrombose veineuse ce qui, malgre l’absence 
devaluation, justifie un traitement preventif par les 
heparines de bas poids moleculaire. La stase bronchique 
favorisee par les troubles de la deglutition, les atelectasies 
doivent dans la mesure du possible etre prevenues par 
les aspirations, les fibro-aspirations et la kinesitherapie. 
Le changement de position, la mobilisation passive des 
membres concourent a eviter l’apparition d’escarres, de 
retractions tendineuses et de troubles trophiques. Les 
infections nosocomiales sont un risque majeur qui 
impose de respecter les regies de l’hygiene hospitaliere 
et les bonnes pratiques de 1’utilisation de l’antibiotherapie. 

Mesures specifiques 

Associees, de fa 9 on evidemment imperative, aux mesures 
symptomatiques, elles ont pour but de limiter 1’ extension 
des paralysies, favoriser la recuperation motrice et diminuer 
la frequence et la gravite des sequelles. Du fait des 
connaissances physiopathologiques actuelles, on comprend, 
et cela fut demontre, que pour etre efficaces ces thera- 
peutiques devaient etre utilisees le plus precocement 
possible. Or la notion d’ «urgence therapeutique » reste 
mal connue ou mal comprise. La complexite de l’organi- 
sation des structures de soins et la necessity de confirmer 
le diagnostic dans les cas litigieux expliquent le retard 
parfois anormalement excessif observe dans la prise en 
charge de ces patients. 

1. Corticotherapie 

Quelle que soit la faqon dont elle fut utilisee : ACTH 
(corticostimuline), corticotherapie per os ou, plus 
recemment, corticoides sous forme de bolus par voie 
intraveineuse, la corticotherapie s’avere inefficace dans 
tous les essais therapeutiques realises. Ce traitement est 
done en pratique inutile et dangereux dans le syndrome 
de Guillain-Barre. Ce resultat negatif, surprenant pour 
une maladie supposee inflammatoire, s’explique proba- 
blement par le fait que la corticotherapie demande un 
certain temps pour agir et qu’elle est administree a un 
moment ou le processus aigu de demyelinisation a large- 
ment debute. 

2. Echanges plasmatiques 

Les echanges plasmatiques consistent a realiser un circuit 
extracorporel et a separer les elements figures et le plasma. 
Les elements figures sont reinjectes au patient, le plasma 
est retire et compense par un liquide de substitution 
(albumine le plus souvent). Le rationnel physiopathologique 
principal est l’existence d’une « activite demyelinisante 


serique». En fait, l’explication precise de l’effet des 
echanges plasmatiques n’est pas connue. Les echanges 
plasmatiques furent le premier traitement dont l’efficacite 
fut demontree par 2 essais therapeutiques de puissance 
suffisante, aussi bien a court qu’a moyen termes. Un 
second travail a permis de definir le nombre optimal de 
seances a realiser. II est maintenant logique de proposer 
2 seances d’echanges plasmatiques dans les formes 
benignes, e’est-a-dire les malades qui n’ont pas perdu la 
fonction de la marche, 4 seances lorsque la fonction de 
la marche est perdue. L’ augmentation du nombre de 
seances dans les formes les plus graves, avec recours 
rapide a la ventilation mecanique, ne parait pas en 
revanche justifiee. Le chiffre maximal de 4 seances est a 
l’heure actuelle la proposition la plus logique qui tient 
compte a la fois de l’efficacite du traitement, du cout et 
de sa morbidite. Chaque seance consiste en l’epuration 
d’une masse plasmatique et demie, les seances sont 
repetees toutes les 48 h. L’ utilisation de voie veineuse 
peripherique est fortement recommandee. 

3. Effet de fortes doses 
d’immunoglobulines ou de l’association 
immunoglobulines et echanges plasmatiques 

La perfusion de fortes doses d’immunoglobulines est 
efficace dans certaines maladies auto-immunes (poussee 
de myasthenie par exemple). C’est par analogie que son 
emploi a ete suggere dans le syndrome de Guillain- 
Barre. Les immunoglobulines modifient et regulent les 
reactions immunitaires. 

De fortes doses d’ immunoglobulines donnees par voie intra- 
veineuse se sont averees, dans les formes graves, avec perte 
de la marche, tout aussi efficaces que les echanges plasma- 
tiques. Un resultat supplementaire est que l’association 
echanges plasmatiques et immunoglobulines intraveineuses 
n’est pas cliniquement suivie de resultats superieurs aux 
echanges plasmatiques ou aux immunoglobulines intra- 
veineuses lorsqu’ils sont utilises de faq;on isolee. 

4. Schema d’utilisation des mesures specifiques 

La conduite pratique que l’on peut a l’heure actuelle 
preconiser est resumee dans le tableau. Les formes 
benignes beneficient de 2 echanges plasmatiques. En 
cas d’aggravation, 2 echanges plasmatiques supplemen- 
taires doivent etre faits. Les formes plus graves (perte de 
la marche, ventilation mecanique precoce) beneficient 
soit de 4 echanges plasmatiques, soit de fortes doses 
d’immunoglobulines en intraveineux (0,4 g/kg/j pendant 
5 j). Le choix entre les 2 traitements depend de leurs 
contre-indications respectives. Les principales contre- 
indications aux echanges plasmatiques sont des compli- 
cations infectieuses, les principales contre-indications 
aux immunoglobulines en intraveineux sont l’insuffi- 
sance renale et les allergies connues a ce produit. 

II n’est pas utile d’associer les 2 traitements. En cas de 
rechute ou de recidive, 1’evaluation des therapeutiques 
n’est pas connue. II est conseille dans la litterature, et 
selon la gravite, soit l’abstention therapeutique, soit la 
reprise du l er traitement deja utilise. ■ 
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Tableau 


Schema d’utilisation des traitements 
specifiques dans le syndrome 
de Guillain-Barre de I’adulte 



Forme benigne 
Marche conservee 

Forme intermediaire ou severe 
malade grabataire ou soumis 
a une ventilation mecanique 

Traitement 

initial 

2 echanges 
plasmatiques 

4 echanges plasmatiques 
ou immunoglobulines G (i.v.) 
(0,4 g.kg-Vj pendant 5 jours) 
Respect des contre-indications 
des 2 therapeuthiques 

Aggravation 

2 echanges 

plasmatiques 

supplementaires 

Pas de traitement 

Rechutes 

Pas de traitement 
ou reprise 
du l er traitement 
deja utilise 

Pas de traitement ou reprise 
du l er traitement deja utilise 


Points Forts a retenir 


• Le diagnostic de syndrome de Guillain-Barre 
est essentiellement clinique. En dehors de l’etude 
du liquide cephalo-rachidien, il n’est pas utile 
de recourir a de nombreux examens 
complementaires (a l’exception des formes 
atypiques qui represented 10 a 15 % des cas). 

• La phase d’extension des paralysies 
est particulierement angoissante 

pour le patient, la famille et l’equipe soignante. 
L’ existence de troubles de la deglutition, 
d’une diminution de la force des abdominaux 
et d’une capacite vitale moderement diminuee 
(< 80 % des valeurs theoriques) impose 
une surveillance particuliere. 

• Les mesures specifiques doivent etre debutees 
le plus tot possible. Cela est un argument 
supplementaire pour limiter le nombre d’examens 
complementaires qui risquent de retarder 

le traitement. Les mesures specifiques 
ne sont toutefois pas sans risque et doivent etre 
pratiquees dans des structures hospitalieres 
habituees a ces patients. 
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